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Traitement chirurgical 
de l’epilepsie chez l’enfant 



Anne Lortie* La chirurgie de I’epilepsie 

chez I’enfant fait 
maintenant partie de 
I’arsenal therapeutique que 
Ton peut offrir a ceux ayant 
une epilepsie rebelle. Pour 
que ce traitement puisse 
etre le plus efficace 
possible, il faut y songer 
rapidement lorsque I’enfant 
ne repond pas bien 
aux antiepileptiques. 


Ce qui est nouveau 


II existe maintenant une definition de I’epilepsie rebelle. 

Les equipes specialises en chirurgie de I’epilepsie pediatrique 
sont multidisciplinaires et prennent en compte autant le controle 
des crises que les particularity developpementales de I’enfant. 

Les modalites d’imagerie fonctionnelle se developpent et 
deviennent accessibles a cette population particuliere (IRMf, NIRS). 


TOUS DROITS RESERVES 


L eventuality d’un traitement chirurgical de I’epilepsie 
necessite de faire un bilan le plus complet possible pour 
permettre de bien comprendre la cause et eventuelle- 
ment la zone epileptogene de I’epilepsie. II faut done rapidement 
orienter le patient vers une equipe specialisee dans le domaine 
qui pourra, apres evaluation, proposer le type de chirurgie le plus 
approprie pour I’enfant. Une chirurgie proposee dans les bonnes 
conditions et dans les meilleurs delais peut permettre a I’enfant 
de se developper selon son meilleur potentiel. 

Definition de I’epilepsie rebelle 

Cette definition est essentielle si I’on veut orienter les bons 
patients et dans les bons delais vers I’option chirurgicale. Pourtant, 
elle demeure encore trop souvent variable selon les etudes : le nom- 
bre d ’antiepileptiques essayes et la duree des traitements fluctuent 
et ne sont parfois meme pas mentionnes. Tous s’accordent pour 
dire qu’avant de parler d’epilepsie rebelle il faut etre convaincu du 
diagnostic d’epilepsie, du type de crises et eventuellement du syn- 
drome epileptique. II faut que le traitement approprie ait ete essaye 
suffisamment longtemps et a des doses adequates, cela sans effet 
secondaire inacceptable. La Ligue internationale contre I’epilepsie 
a publie en 2010 un consensus qui definit une epilepsie comme 
rebelle si le patient n’est pas libre de crises apres I’essai adequat de 
deux antiepileptiques (seul ou en polytherapie) appropries et tole- 
res. Un patient est libre de crises s’il passe au moins 12 mois sans 
avoir de crises ou, si cela represente plus de 1 2 mois, 3 fois I’inter- 
valle de temps le plus long entre deux crises avant traitement. Par 
exemple, si les crises sont peu frequentes et surviennent tous les 
6 mois, il faut que le patient ne fasse pas de crises pendant 1 8 mois 
pour etre considere libre de crises. 1 Chez I’enfant, cette definition 
n’est cependant pas toujours applicable. Un nourrisson de 2 mois 
faisant plusieurs crises quotidiennes dans le contexte d’une dys- 
plasie focale doit etre dirige vers une option chirurgicale apres I’es- 
sai infructueux de deux antiepileptiques, et cela avant un delai de 
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de Bourneville. Depuis I’age de 8 ans, cette enfant fait des crises focales avec 
alteration de I’etat de conscience, precedee d’une aura mal decrite. 
Electro-encephalogramme de scalp. Pointes lateralisees a gauche precedant la 
crise electro-clinique. La crise electrique debute egalement a gauche mais 
sans focalisation claire. 



FIGURE 2 


Meme patiente que la figure 1. 

L’imagerie par resonance magnetique (IRM) montre plusieurs tubers, soit 
temporal, frontal et parietal gauches, I’origine precise des crises ne peut 
etre determinee. IRM cerebrale montrant : A) tuber frontal gauche, coupe 
coronale, ponderation flair ; B) tuber parietal, coupe coronale, ponderation 
flair ; C) tuber temporal, coupe coronale sequence flair ; D) tuber 
temporal, coupe axiale ponderation « dual echo ». 


1 2 mois. On considere qu’environ 30 % des patients epileptiques 
ont une epilepsie rebelle. Les enfants ayant commence leurs 
crises avant Page de 1 an, surtout si ces crises sont frequentes et 
surviennent dans le contexte d’un retard de developpement, sont 
plus a risque d’etre rebelles aux traitements. 


Bilan prechirurgical 

Lorsqu’un enfant est considere comme un candidat potentiel a 
un traitement chirurgical, il doit etre oriente vers une equipe multi- 
disciplinaire. Le bilan doit amener a preciser la cause de I’epilep- 
sie et la zone generatrice des crises convulsives. La semiologie 
des crises, les signes et symptomes cliniques permettent 
d’emettre une hypothese quant a la localisation du foyer. Les 
electro-encephalogrammes (EEG) ictaux et interictaux precisent 
davantage ce foyer, et cela est mis en parallele avec la neuro- 
imagerie et une lesion eventuelle. II arrive parfois que tous les ren- 
seignements obtenus ne soient pas congruents et que d’autres 
investigations soient necessaires. II peut arriver aussi que le bilan 
oriente vers une region specifique mais que celle-ci soit une zone 
corticale eloquente, telle que la zone du langage expressif, 
auquel cas d’autres examens sont envisages. Finalement, cer- 
taines epilepsies sont multifocales, etendues ou surviennent 
dans le contexte d’une atteinte cerebrale diffuse, ce qui limite la 
possibility d’une chirurgie focale, mais peut cependant permettre 
d’autres types de chirurgie (hemispherotomie, callosotomie ou 
mise en place d’un stimulateur du nerf vague). 2 

Localisation de la zone epileptogene 

La localisation d’un foyer d’apres I’histoire du patient est sou- 
vent plus difficile chez le jeune enfant que chez I’enfant plus age 
ou I’adolescent. Le jeune enfant n’est pas capable de decrire les 
symptomes qu’il ressent. II a souvent moins d’aura qu’un enfant 
plus age. Les symptomes moteurs sont souvent plus grossiers. 
La semiologie des crises peut varier chez le meme patient en 
fonction de I’age (spasmes infantiles chez le nourrisson, crises 
partielles chez le plus age). L’examen physique est alors tres 
important pour mettre en evidence des signes de lateralisation 
ou de focalisation laissant suspecter une lesion sous-jacente, 
qui pourrait etre, en partie ou totalement, la zone generatrice de 
I’epilepsie. L’examen cutane peut permettre de poser un diag- 
nostic de syndrome neurocutane et encore une fois orienter la 
recherche d’une lesion. L’EEG de scalp doit etre prolonge, avec 
realisation d’une video, pour permettre d’enregistrer suffisarm- 
ment de crises et tous les types s’il y en a plusieurs. L’activite 
interictale peut montrer un ralentissement ou des pointes dans 
la zone epileptique (fig. 1). S’il y a une lesion sous-jacente et 
selon la nature de celle-ci, I’EEG peut montrer des rythmes anor- 
maux, fortement suggestifs de la cause (rythmes rapides des 
dysplasies p. ex.). L’activite ictale est analysee en fonction de sa 
morphologie et de sa propagation, cela en parallele avec le 
deroulement clinique de la crise, ce qui permet de preciser 
davantage la zone generatrice et la diffusion de I’activite epilep- 
tique. 3 Si une lesion est associee a cette activity critique, elle est 
mise en evidence grace a I’imagerie par resonance magnetique 
(IRM) cerebrale. II faut toutefois etre prudent, car toutes les 
lesions visualisees ne sont pas synonymes de zone epileptique 
(fig. 2). 
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Difficultes de localisation 


II arrive que les investigations ne permettent pas de localiser la 
zone epileptogene : FIRM peut etre normale ou montrer une lesion 
dont les limites sont imprecises, ne permettant pas de localiser la 
zone epileptogene selon ce qui a ete enregistre a FEEG au scalp 
ou encore les anomalies visualisees ne correspondent pas au 
foyer enregistre. On doit alors completer I’investigation avec d’au- 
tres modalites, principalement I’imagerie fonctionnelle et les enre- 
gistrements EEG invasifs. L’imagerie fonctionnelle comprend la 
tomographie par emission de positons (TEP/TDM), la single pho- 
ton emission computed tomograpy (SPECT) ictale et interictale, 
FIRM fonctionnelle (IRMf) et la magnetoencephalographie (MEG, 
dont il ne sera pas question ici). 

La TEP/TDM est obtenue en interictale et peut mettre en evi- 
dence une zone hypometabolique dans la region epileptogene 
(fig. 3). Cet examen est davantage etudie dans les epilepsies 
temporales et il montre, en regie generate, une zone hypometa- 
bolique plus etendue que la zone epileptogene elle-meme. 4 ’ 5 
Dans les epilepsies extratemporales, la localisation d’une zone 
hypometabolique peut permettre de visualiser une anomalie sub- 
tile qui autrement aurait pu passer inapergue sur FIRM. 

Les etudes faites avec le SPECT montrent une superiority du 
SPECT ictal (fig. 4) par rapport au SPECT interictal pour permet- 
tre la localisation du foyer epileptique dans les cas d’epilepsies 
temporales (73 a 97 % vs 50 % respectivement). Dans les epilep- 
sies extratemporales, pour lesquelles les etudes sont moins 
nombreuses, la sensibilite du SPECT ictal est moins bonne 
(66 %) que dans les epilepsies temporales. 5 La technique de 
soustraction des SPECT ictal et interictal, coenregistres avec 
FIRM (SISCOM), permet de mieux preciser la zone epileptogene 
en particulier chez les patients dont FIRM est normale. 

Localisation dans une region corticale eloquente 

Lorsque la zone epileptogene se situe dans ou a proximite 
d’une region corticale eloquente presumee, cette hypothese doit 
etre validee avant de proposer ou non une chirurgie au patient. 
Cela est particuliererment vrai pour le langage et la mermoire. 
Jusqu’a recemment, le test de Wada etait Fexamen de reference 
pour determiner la lateralisation de ces fonctions. II est mainte- 
nant remplace par d’autres tests fonctionnels, qui permettent 
davantage de focaliser les aires de langage en particulier, et cela 
de fagon beaucoup moins invasive. Une etude revoit toutes ces 
modalites d’investigation et les compare entre elles (TEP/TDM, 
MEG, IRMf, near infrared spectoscropy [NIRS]). 6 Aucune moda- 
lite n’est parfaite, et surtout aucune ne permet d’evaluer parfaite- 
ment a la fois le langage et la mermoire. Si on s’interesse davan- 
tage au langage, la NIRS est cependant tres prometteuse chez 
Fenfant puisqu’elle permet de determiner les aires expressives et 
receptives du langage, de bien evaluer les representations bi- 
hemispheriques de ces fonctions, cela sans aucune contrainte 
chez Fenfant qui peut bouger pendant Fexamen. 7 



FIGURE 3 


Meme patiente. 

Tomographie par emission 
de positons cerebrale. 
Hypometabolisme temporal 
gauche. 



FIGURE 4 


Meme patiente. 

SPECT ictal, hyperdebit temporal gauche. 

SPECT : single photon emission computed tomograpy. 


Les enregistrements EEG invasifs sont faits lorsqu’il n’y a pas 
de concordance entre les differentes modalites decrites ci-des- 
sus et qu’on veut preciser la zone epileptogene. Cependant, ces 
enregistrements doivent etre faits pour confirmer et non pour 
rechercher une hypothese de localisation. Ms sont aussi neces- 
saires lorsque la zone epileptogene se situe dans un cortex 
eloquent, et qu’une stimulation corticale doit etre faite pour s’as- 
surer de Fintegrite des regions fonctionnelles en postoperatoire. 
Ms peuvent aussi etre faits pour preciser les limites de la zone de 
resection. Plusieurs modalites d’enregistrement invasifs existent, 
soit la stereo-encephalographie (SEEG, limitee aux enfants de 
plus de 2 ans), les electrodes sous-durales combinees ou non 
aux electrodes en profondeur (fig. 5). 3 
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Electrocorticographie avec electrodes sous-durales en temporal et frontal 
gauches, de meme qu’electrodes en profondeur dans le tuber et I’insula. 
Point de depart des crises anterieur au tuber temporal. 



Imagerie par resonance magnetique (IRM) post-exerese chirurgicale du 
tuber et de la zone epileptogene mise en evidence avec I’imagerie 
fonctionnelle et confirmee par I’enregistrement cortical. A) Coupe 
coronale ponderation T1. B) Coupe axiale ponderation flair. 



focales. 

A) Hemimegalencephalie droite chez une patiente de 2 mois, avec 
spasmes infancies et crises focales. Coupe axiale, ponderation T2. 

B) Status posthemispherotomie faite a 4 mois. II existe de rares crises 
focales occasionnelles 5 ans apres la chirurgie. Coupe axiale, ponderation 
« dual echo ». 


Types de chirurgie et resultats 

Le choix de la chirurgie depend de la mise en evidence de la 
zone epileptogene. Si celle-ci est unique et est associee a une 
lesion clairement define, comme une tumeur ou un cavernome, 
on parle de lesionectomie. S’il n’y a pas de lesion, mais plutot une 
zone epileptique circonscrite par les differentes investigations, ou 
si la lesion a des limites irmprecises comme une dysplasie, on parle 
plutot de resection focale. Celle-ci peut etre limitee a une region, 
unilobaire (lobectomie temporale, occipitale), multilobaire (a cheval 
sur plusieurs lobes) ou hemispherique (hemispherotomie). 

Les patients avec lesionectomie (fig. 6) ont les meilleures 
chances d’etre libres de crises, soit 62 a 89 %. 8 - 9 La sclerose de 
I’hippocampe (sclerose mesiale), conduisant a une lobectomie 
temporale anterieure, n’est pas aussi frequente chez I’enfant que 
chez I’adulte (13 a 40 % plutot que 75 %). 10 De plus, a part cer- 
tains cas chez r adolescent, la sclerose mesiale est rarement iso- 
lee et s’accompagne generalement d’une autre lesion, le plus 
souvent une tumeur ou une dysplasie, ce qu’on designe sous le 
terme de « dual pathology » (24 a 1 00 % des cas de sclerose 
mesiale chez I’enfant). 10 Le fait qu’il y ait deux lesions ne diminue 
pas les chances de succes de la lobectomie temporale (50 a 
90 % chez I’enfant vs 50 a 100 % chez I’adulte) dans la mesure 
ou les deux anomalies sont entierement resequees. 

Comme la sclerose mesiale est moins frequente chez I’enfant, 
les cas de chirurgie extratemporale sont par consequent plus 
nombreux. La probability de rendre I ’enfant libre de crises est de 
54 a 68 %. 9 ’ 10 Les taux de succes sont moins eleves que dans les 
cas de chirurgie temporale en raison du type de lesions souvent 
retrouvees, soit des dysplasies, dont les limites de resection sont 
souvent imprecises. De plus, ces lesions peuvent se retrouver 
dans des regions corticales eloquentes, ce qui limite I’etendue de 
la chirurgie. 8 Les facteurs de bon pronostic sont une lesion unifo- 
cale sur I’IRM, un foyer tres actif et circonscrit sur I’EEG et I’ab- 
sence de crises tonico-cloniques generalisees preoperatoires. 10 

II arrive que I ’investigation mette en evidence une lesion hemi- 
spherique etendue et une activity epileptique multifocale ou 
etendue sur le meme hemisphere. On propose alors une hemi- 
spherotomie (deconnexion fonctionnelle d’un hemisphere), qui 
remplace I’hemispherectomie (resection d’un hemisphere), dont la 
morbidity etait elevee. Plusieurs techniques chirurgicales d’hemi- 
spherotomie ont ete developpees depuis la premiere rapportee 
en 1983. 11 Les principaux candidats a ce type de chirurgie sont 
les patients avec syndrome de Rasmussen, syndrome de 
Sturge-Weber (pour lesquels les resultats sont meilleurs), les 
sequelles d’accident vasculaire cerebral ou une hemimygalence- 
phalie (fig. 7). Les taux de succes varient de 43 a 79 %, les dys- 
plasies etendues offrant le moins de chances de reussite. 10 Ce 
type de chirurgie est propose a des patients ayant deja une perte 
de I’utilisation de la main controlaterale ou pour lesquels on est 
certain que la pathologie de base va conduire a cette perte fonc- 
tionnelle. De meme, selon I’age du patient, et la lateralisation du 
langage, on peut envisager de la faire sur un hemisphere domi- 
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POUR LA PRATIQUE 

►► Lorsque I’efficacite du traitement est evaluee, prendre en 
consideration autant le controle des crises que le developpement 
cognitif, social et comportemental de I’enfant. 

►► Si I’enfant ne repond pas au traitement, se reposer la question 
de la cause de I’epilepsie et s’assurer que le choix de 
I’antiepileptique est approprie. 

►► Reconnartre rapidement I’aspect rebelle d’une epilepsie. 

►► Orienter rapidement I’enfant vers une equipe specialist en 
chirurgie de I’epilepsie pediatrique. 


nant si on pense qu’en raison de la plasticite cerebrale le langage 
peut transferer sur I’autre hemisphere. 11 

Finalement, certains patients qui ne peuvent beneficier d’une 
exerese chirurgicale ont une epilepsie rebelle justifiant qu’une 
chirurgie « palliative » soit proposee. Deux types d’intervention 
sont actuellement consideres. La premiere, plus ancienne, est la 
callosotomie, qui consiste a sectionner les 2 tiers anterieurs ou le 
corps calleux au complet. On la propose aux patients ayant une 
generalisation secondaire de foyers multiples ou inaccessibles, 
en particulier ceux ayant des crises generalisees toniques ou ato- 
niques occasionnant des chutes. Le taux de succes est de 80 a 
90 %. 9 ’ 10 Cette chirurgie n’offre aucun controle cependant pour 
les crises partielles, contrairement au stimulateur du nerf vague, 
mesure « palliative » egalement. Ce stimulateur est insere en 
sous-cutane au niveau du thorax, et via une electrode fixee au 
nerf vague gauche, il envoie une stimulation intermittente qui fait 
relais ensuite dans certains noyaux sous-corticaux et au cortex. 
Le mecanisme d’action precis n’est pas connu. Peu d’etudes 
ont evalue I’efficacite du stimulateur du nerf vague en fonction du 
type de crise ou de syndrome, mais certaines crises semblent y 
repondre davantage, comme les crises atoniques, toniques, par- 
tielles ou myocloniques. 12 Une etude a revu la litterature quant a 
I’efficacite du stimulateur du nerf vague par rapport a la callo- 


sotomie en ce qui a trait aux crises avec chute. La callosotomie 
semble plus efficace, mais comme cette chirurgie comporte un 
risque superieur a celui de I’ installation d’un stimulateur, c’est 
cette derniere technique qui est favorisee dans un premier temps 
paries auteurs. 13 

Conclusion 

La chirurgie de I’epilepsie de I’enfant fait maintenant partie de 
I’arsenal therapeutique a proposer a un patient ayant une epilepsie 
rebelle. Pour que la chirurgie ait le plus de chance d’etre efficace, 
I’enfant doit etre refere precocement a une equipe multidiscipli- 
naire qui saura evaluer sa faisabilite. En plus d’offrir un controle des 
crises, la chirurgie peut egalement permettre a I ’enfant d’esperer 
un meilleur developpement cognitif, social et psychologique. • 


A. Lortie declare n’avoir aucun conflit d’interets. 


summary Surgical treatment of paediatric epileptic patients 

Epilepsy surgery is now accepted as a well proven therapeutic strategy for resistant epileptic 
patients either adults or children. Even though investigations and surgical techniques are similar 
in both groups, epileptic surgery in paediatric patients has some particularities. Epileptic 
aetiologies can differ in children, the disease occurs in an immature brain, at a time of intense 
plasticity, especially in younger patients. When treating a paediatric epileptic patient, one must not 
only consider seizure control but also cognitive, social and behavioural developments. Surgery 
should be considered in all patients with refractory epilepsy and potential candidates to surgery 
should be oriented to a specialized center, where a multimodal and multidisciplinary workup is 
available, allowing to determine if surgery is to be considered, depending on the results. 

resume Traitement chirurgical de I’epilepsie chez I’enfant 

La chirurgie de I’epilepsie dans les cas d’epilepsie rebelle est maintenant un traitement bien 
reconnu, cela tant chez I’adulte que chez I’enfant. Bien que les bilans d’investigation et les 
techniques chirurgicales soient globalement les memes chez I’enfant et chez I'adulte, la 
chirurgie de I’epilepsie chez I’enfant a ses particularites. En effet, les causes de I’epilepsie sont 
souvent differentes, cette epilepsie survient dans un cerveau en pleine maturation, avec une 
plasticite propre a I’age de I’enfant, et le traitement de I’epilepsie vise autant a controler les 
crises qu’a permettre a I’enfant de developper son plein potentiel cognitif, social et 
comportemental. L’option chirurgicale, qui doit etre consideree chez tout enfant avec une 
epilepsie rebelle, implique I’orientation vers un centre specialise dans le domaine, ou peut se 
faire une evaluation multimodale et multidisciplinaire permettant de comprendre I’epilepsie et 
de considerer la faisabilite d’une chirurgie, selon les resultats. 
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